TAP CHi NGHIEN CU’U Y HOC

DAC DPIEM BENH BONG NU'OC TW MIEN O TRE EM

Tran Thi Huyén'2*, Lé Thi Ngoc Anh'
"Trrong Pai hoc Y Ha Noi
2Bénh vién Da liéu Trung wong

Nghién ctru hdi ctru bénh éan, mé ta cat ngang duoc thurc hién nhdm mé ta dac diém 1am sang, cén lam sang
mot sé bénh bong nuwéc tw mién & tré em tai Bénh vién Da liéu Trung wong trong vong 5 ndm, tir théang 01/2019
dén thang 12/2023. Két qua cho thay: C6 26 bénh nhédn méac bénh bong nuéc tw mién diéu tri néi tra. Trong s6
dé, bénh IgA bong nuéc thanh déi gép nhiéu nhét (c6é 16 trurong hop). Ngoai ra, c6 5 trirong hop pemphigoid
bong nuérc, 2 truong hop pemphigus vulgaris, 2 triromg hop ly thuong bi bong nuéc méc phéi va 1 truong hop
pemphigus IgA. Tudi trung binh la 5,62 (ttr 1 - 14 tudi). Ti 1é nam/ni¥ la 15/11. Ti Ié mién dich huynh quang truc
tiép dwong tinh Ia 84,6%, ty 16 mién dich huynh quang gién tiép duong tinh la 69,3%. Nhém bénh IgA bong
nuéc thanh dai cé tubi khéi phét trung binh la 4,4 tudi; nam nhiéu hon niv (11/5). Ty Ié phét hién IgA duong
tinh thanh dai trén mién dich huynh quang truc tiép la 81,3%; ty Ié phét hién IgA luu hanh trong mau la 62,5%.

Twr khéa: Bénh bong nwéc tw mién & tré em, bénh IgA bong nwéc thanh dai, pemphigus vulgaris,

pemphigus IgA, pemphigoid bong nwéc.

I. DAT VAN DE

Bénh bong nuwéc tw mién (autoimmune
bullous diseases - AIBD) la mét nhom cac bénh
hiém gap, anh huéng dén da va co thé ca niém
mac. Bénh duwoc dac trwng béi cac bong nworc,
vét trot do c6 cac tw khang thé chdng lai cac
protein cAu tric desmosom va hemidesmosom
clia da." AIBD dwogc phan loai theo vi tri bong
nuwéc trén md bénh hoc, 6 2 nhém: bong nwédc
trong thwong bi va bong nwéc dwdi thwong bi.

Bénh xay ra khap noi trén thé gidi. Ti1é bénh
thay déi tlr 0,5 - 4/100.000 dan. Tan suat méc
AIBD khac nhau tuy thuéc vao khu vyee dia ly va
dan s6.2 Co sw khac biét dang ké vé do tudi va
gi¢i tinh & nhirng bénh nhan méc cac loai AIBD
khac nhau. N6i chung, AIBD anh hwéng dén
n gi¢i nhiéu hon nam gi¢i.? O Dléc va Trung
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Au, cho dén nay, pemphigoid bong nwéc Ia loai
AIBD phd bién nhat, véi ty 1& mac ngay cang
tang trong nhirtng thap ky gan day. Cac AIBD
phd bién nhéat & tré em la bénh IgA bong nwéc
thanh dai va pemphigus vulgaris.2 O’ Viét Nam,
theo sb liéu ctia Bénh vién Da liéu Trung wong
va Bénh vién Da Liéu thanh phé H6 Chi Minh,
ti 1& méc AIBD ¢ xu hwéng tang trong nhirng
ndm gan day. Ndm 2000, nhém pemphigus la
4,2%, nam 2002, ti 1é nay 1a 5,36% trén tbng s
cac bénh ngoai da.*

R4t kho chan doan xac dinh, chan doan phan
biét AIBD néu chi dwa vao biéu hién l1am sang,
dac biét & tré so sinh va tré nhd. Chan doan xac
dinh AIBD phu thudc vao hinh anh lam sang,
mo bénh hoc, mién dich huynh quang (MDHQ)
truc tiép, gian tiép. Viéc diéu tri AIBD & tré em
van la mét thach thire do thiéu cac thir nghiém
lam sang c6 dbi chirng va lién quan dén cach
tiép can da nganh bao gébm bac si da liéu, bac
sT da liéu nhi khoa va bac si nhi khoa.?

Hién nay, & nuwéc ta, cac div liéu vé dac
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diém Iam sang va can lam sang AIBD & tré em
con han ché. Cho toi nay, chwa cé cac nghién
ctu hay béo céo tong két vé tinh hinh AIBD &
tré em Viét Nam. Do do, chung t6i tién hanh dé
tai nay nhdm mo ta dic diém lam sang, can lam
sang mot s6 AIBD & tré em va cac yéu té lién
quan tai Bénh vién Da liéu Trung wong trong 5
nam (2019 - 2023).
Il. POl TWUONG VA PHUONG PHAP
1. Déi twong

Cac bénh an AIBD tré em, tudi tiv 0 - 16, diéu
tri ndi tra tai Bénh vién Da liéu Trung wong tw
thang 01/2019 t¢i thang 12/2023.

Tiéu chuén chan doan

Bénh nhan dwoc chin doan AIBD khi co
cac dac diém |am sang két hop mé bénh hoc,
ho&c lam sang két hop MDHQ hodc ca lam
sang, mé bénh hoc va MDHQ phu hop véi
ttrng bénh li. Lam sang: Bong nwédc cang hoac
nhéo, diu hiéu Nikolsky dwong tinh hoac am
tinh, c6 hoac khéng kém theo thwong tdn niem
mac. Mé bénh hoc: bong nwéc nam trong hoéc
dudi thwong bi, cé thé kém theo hién tuwong
ly gai hodc xam nhap viém. MDHQ tryc tiép:
l&ng dong tw khang thé (IgG, IgM, IgA, C3) tai
gian bao thwong bi hodc mang day. MDHQ
gian tiép: I&ng dong khang thé (IgG, IgM, IgA,
C3) tuan hoan trong mau tai gian bao thuwong
bi hoac mang day.

Tiéu chuan chon bénh &n

Cac bénh an c6 day du théng tin hanh chinh,
mo ta bénh st, tién s, ddc diém lam sang, can
lam sang, c6 du xét nghiém mo bénh hoc va/
hoac mién dich huynh quang; chan doan luc ra
vién la mot trong cac AIBD.
2. Phwong phap

Thiét ké nghién ciru

Nghién clru mé t& cat ngang, hdi ciru.

Céc buwdre tién hanh nghién ctru

Lwa chon nhirng bénh an dat tiéu chuén vao

nghién ctru. LAy cac théng tin theo mau bénh
an nghién ctru.

Thoi gian va dia diém nghién cieu

Nghién ctru dwoc thye hién tai Bénh vién Da
liBu Trung wong tir thang 01 t&i thang 04/2024.

X ly sé liéu

X ly sb liéu theo phan mém SPSS 20.0.
Két qua thdng ké dworc tinh theo tan sb, ti 1& %,
gia tri trung binh, d6 Iéch.
3. Bao dirc nghién ctru

Nghién ctu vién ddm béo thwc hién quy
trinh phu hop véi tuyén ngdn Helsinki vé dao
dirc trong nghién cu. Nghién ctru dugc sy
chép thuan cta Bénh vién Da liéu Trung wong.
Day la nghién ctru hdi ctru bénh an nén khong
phai thong qua Hoéi ddng dao dirc. Nghién ctru
khéng c6 can thiép nén khéng anh hwéng dén
tién d6, phwong phap diéu tri cho bénh nhan.

lll. KET QUA

T thang 01/2019 t&i thang 12/2023, co6 26
bénh nhan AIBD tudi ttr O - 16 diéu tri ndi trd tai
Bénh vién Da liéu Trung wong c6 bénh an duwoc
chon vao nghién ctru, trong dé ¢6 3 bénh nhan
nhém bénh pemphigus (11,5%) va 23 bénh
nhan nhém bénh khac (88,5%) (Bang 1). Co 15
bé&nh nhan nam, chiém 57,7% va 11 bénh nhan
ntv, chiém 42,3%.

Bénh chiém ty 1& cao nhat 1a LABD (16
trudng hop; 61,5%), tiép theo la BP (5 truwong
hop; 19,3%). Nhdm pemphigus c¢é 3 bénh nhan
gdm PV (2 trudng hop; 7,7%) va IPA (1 truong
hop; 3,8%). Ngoai ra, con cé cac bénh khac la
EBA (2 trwdng hop; 7,7%). Khdng phéat hién
cac trwong hop AIBD khac nhw viém da dang
herpes, pemphigoid seo, lupus ban dé bong
nwéc (Bang 1).

Tudi trung binh 1a 5,6 (SD = 4,2). Tudi nhé
nhat 1a 1 tudi, Ién nhat 1a 14 tudi, phd bién nhat
la cac bénh nhi 1 tudi (7/26, 26,9%) (Biéu db 1).
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Bang 1. Phan bé cac AIBD & tré em

Nhom bénh-bénh n %
Pemphigus PV 2 7,7
(n=3) IPA 1 3,8
BP 5 19,3
Nhom khac LABD 16 615
(n=23) :
EBA 2 7.7
Téng 26 100,0

PV: Pemphigus vulgaris; IPA: Imnmunoglobulin A pemphigus (pemphigus IgA); BP: Bullous pemphigoid
(pemphigoid bong nwéc); LABD: Linear IgA bullous dermatosis (bénh IgA bong nwéc thanh dai);
EBA: Epidermolysis bullosa acquisita (ly thuong bi bong nuéc mac phai)
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Bang 2. Két qua MDHQ tryec tiép theo tirng bénh
MDHQ truc tiép
Nhém bénh-bénh Dwong tinh Am tinh Tong
n % n %
Pemphigus PV 2 100,0 0 0,0 2
(n=3) IPA 1 100,0 0 0,0 1
BP 5 100,0 0 0,0 5
Nhém khéc
LABD 13 81,3 3 18,7 16
(n=23)
EBA 1 50,0 1 50,0 2
Téng 22 84,6 4 15,4 26
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Co6 22 trrvong hop phat hién dwoc tw khang
nguyén bang xét nghiém MDHQ truc tiép,
chiém 84,6%, cé 4 trwong hop am tinh, chiém
15,4%. O' nhém pemphigus, xét nghiém MDHQ

tryc tiép phat hién dwoc tw khang nguyén &
100% trwdng hop. C6 100% bénh nhan BP
phat hién dwoc tw khang nguyén, ti 1é nay la
81,3% & LABD va 50% & EBA (Bang 2).

Bang 3. Két qua MDHQ gian tiép theo tirng bénh

MDHQ gian tiép

Nhém bénh-bénh Dwong tinh Am tinh Tong
n % n %
Pemphigus PV 2 100,0 0 0,0 2
(n=3) IPA 1 100,0 0 0,0 1
BP 3 60,0 2 40,0 5
Nhom khac
LABD 10 62,5 6 37,5 16
(n=23)
EBA 2 100,0 0 0,0 2
Téng 18 69,3 8 30,7 26

Xét nghiém MDHQ gian tiép dwong tinh & 18
trwdng hop, chiém 69,3%. Ty 1& nay 1a 100% &
bénh nhan PV, IPA va EBA, 60% & bénh nhan
BP, 62,5% & bénh nhan LABD (Bang 3).

Cac dac diém chung cta bénh IgA bong
nwéc thanh dai (LABD) & tré em dwoc mo ta
¢ Bang 4.

IV. BAN LUAN

Trong 26 bénh nhi AIBD, LABD chiém ti l&
cao nhat véi 16 bénh nhan (61,5%). Cac bénh
khac chiém ti 1& thp hon, lan luvot 1a BP, EBA
va IPA. Theo y van va nghién clru clia mot sb
tac gid nhw Kong, Welfringer- Morin, Nanda,
Salman, LABD la bénh da bong nwéc tw mién
phd bién nhat & tré& em. Két cla nghién ciru
nay phu hop véi cac tac gia trén.>® Tuy nhién,
nghién ctru cha Hubner dwa trén dir liéu cla
coéng ty bdo hiém I&n nhat nwéc Blc lai cho
thay PV |a bénh da bong nuwéc phd bién nhat &
tré em, tiép dén la LABD. Diéu nay c6 thé do sw
thuyén giam nhanh chéng trong hau hét trwérng
hop LABD va ngudn gbc di dan chi yéu tir Thé
Nhi Ky va cac nwéc Dia Trung Hai dén Birc (noi

c6 ti1& mac PV cao).® Nghién cru clia chung toi
c6 c& mau nhd, chi thwc hién tai Bénh vién Da
li&u Trung wong nén co thé chwa danh gia dung
ty 1& mac thwc sy clia cac bénh trén.

Trong nghién ctru nay, cac bénh nhi c6 db
tudi tr 1 - 14 tudi. Nhém 1 tudi chiém ti 1& cao
nhét (27,8%). Tudi trung binh 14 5,6 (SD = 4,2).
Theo nghién clru ctia Kong va Yan Ling, d6 tubi
trung binh ctia cac bénh nhi AIBD & 8,7 tubi,®
cao hon d6 tudi ctia cac bénh nhi trong nghién
ctu nay. Két qua nghién ctru cho thay, sé tré
nam mac AIBD nhiéu hon sé tré ni, ti I& nam/
ni 1a 15/11. Theo y van, PV c6 wu thé hon & niv
v@i ti 1é ni¥/nam dao dong tir 1,33 - 2,25.7° Bénh
pemphigus IgA chi phat hién & moét trwdong
hop ni, tuy nhién, van chwa cé sy khac biét
gi¢i tinh ndo & cac bénh nhan méc IPA dwoc
bdo céo trudc d6." O' nhém khac, LABD c¢o ti
I& nam/nir 1a 11/5, ti 1é nay la 2/3 & BP va 1/1
EBA. Trong cac nghién trwéc do, khdng cé sw
wu thé gidi tinh dwoc moé t& & cac bénh nay.2
Do nghién ctru nay cé ¢& mau nhd nén chua
thé két luan chinh xac vé sy khac biét gidi tinh
cla cac bénh nhi mac AIBD.
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Bang 4. Piac diém bénh IgA bong nwéc thanh dai (LABD) & tré em (n = 16)

Pic diém

Két qua, mé ta

Tubi

T 1 - 11 tudi, trung binh 5,3 tudi

Giogi

Nam/nl = 11/5

Tubi khéi phat bénh

T 1 - 11 tudi, trung binh 4,4 tudi

Lam sang

Mun nwéc, bong nwéc cang, da dang kich thwéc, chira dich trong/mu
tap trung thanh dam hinh vong cung (87,5%) hodc rai rac (12,5%) trén
nén da lanh (56,3%) hodc da d4 (43,7%). Thwong tdn cé thé gap & nhiéu
vi tri, tap trung & vung moéng, ben, sinh duc. Vi tri khac: mat, tay, chan,
than minh. C6 thé lan tda toan than.

C6 thé c6 thwong tdn niém mac kém theo (5,6%).

Co nang: Cé ngra nhiéu (81,3%).

Can lam sang

Té bao hoc: Khong cé t& bao gai léch hinh (100%).

M6 bénh hoc: Bong nwédc dwéi thwong bi (81,3%), khdng ¢é hién twong
ly gai, cé xadm nhap viém & trung bi (68,8%).

MDHQ truc tiép: Phat hién khang thé IgA lang dong thanh dai & mang
day trong 81,3% trwo'ng hop.

MDHQ gian tiép: Phat hién khang thé IgA lwu hanh trong mau trong
62,5% trwong hop.

Diéu tri

Dapson, corticoid, khang sinh, khang histamin.

C6 9/16 bénh nhan (chiém 56,3%) thuyén gidm hoan toan sau khi ngirng

Tién trién .
dieu tri.

Trong nghién ctru nay, co 22 trwdng hop
dwoc phat hién tw khang nguyén bang xét
nghiém MDHQ truc tiép, chiém 84,6%, cé 4
trwdng hop am tinh, chiém 15,4%. Sy hién
dién clia phirc hop khang nguyén-khang thé
chirng t& day 1a nhitng bénh Ii lién quan dén
mién dich, tw mién. Tuy nhién, ty 1&é dwong tinh
khong dat 100% c6 thé do mot sé yéu té nhuw
ky thuat lam xét nghiém, doc két qua, cac bénh
nhan da dwoc diéu tri bang thubc (rc ché mién
dich trwée khi diéu tri. O nhém pemphigus, xét
nghiém MDHQ truc tiép phat hién tw khang
thé lang dong & gian bao trong 100% truwdng
hop, & nhém khac, néu MDHQ truc tiép dwong
tinh, tw khang thé ldng dong & mang day, phu
hop véi y van.™ Vi tri lang dong khang thé dac

hiéu cho tirng nhém bénh, tirvng bénh va 1a tiéu
chuén quan trong chan doan AIBD.

Xét nghiém MDHQ gian tiép dwong tinh xac
nhan cé tw khang thé lwu hanh trong mau bénh
nhan. Két qua nghién cru cho thay ty 1& phat
hién la 69,3%, ty 1& khong phat hién la 30,7%.
Nghién ctu cla ching t6i c6 han ché 1a c& mau
bé nén cé thé chwa phan anh dung gia tri cta
xét nghiém. Xét nghiém MDHQ gian tiép cé ti 1&
dwong tinh cao, cé gia tri trong chan doan bénh
va theo ddi dap (ng diéu tri théng qua sw gidm
hiéu gia khang thé. Mét sb trwong hop am tinh
c6 thé do co chét, ky thuat xét nghiém, hiéu
gia khang thé th4p, bénh nhan da st dung céc
thudc e ché mién dich trwdc do.

LABD thudng bat dau & dd tudi mau giao,
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kh&i phat lic 4 - 5 tudi.”? Trong nghién cua
chung toi, d6 tudi trung binh kh&i phat bénh
phu hgp v&i y van. Theo y van, bénh nay anh
hwéng dén ca hai gidi, khdng cé sy wu thé gidi
tinh, trong khi cac nghién ctru khac va nghién
clru clia chung téi cho thy tré trai bi anh huéng
nhidu hon tré gai."2?

V& mat lam sang, khéng c6 sw khac biét
gitra dang LABD & nguwoi I&n va tré em. Chi co
s phan bé thwong tén khac nhau. Trén thuc té,
cac thwong ton & tré em thuwdng khu tri & ving
mong, ben, sinh duc. Mot sé vi tri khac bao gém
mat, dac biét la vung quanh miéng, Cac thuong
ton cé thé lan tda toan than." Thwong tén niém
mac thwdng xay ra & bénh nhan LABD (70%).
Tuy nhién, trong nghién clru clia chung téi, chi
phat hién 1/16 (6,3%) trwdng hop LABD co
thwong tén niém mac. Triéu chirng co nang
ndi bat clia cac bénh nhan LABD Ia ngira nhiéu
(81,3%), phu hop vé&i két qué chung (76,9%
bénh nhéan AIBD cé ngwa).

Vé mat can 1am sang, LABD cé mé bénh
hoc dién hinh v&i bong nwéc dudi thwong bi,
khong cé hién twong ly gai, cé xadm nhap viém
& trung bi."* K&t qua mé bénh hoc clia cac bénh
nhi LABD trong nghién ctru nay cho thay 81,3%
bénh nhén cé bong nwéc dudi thwong bi, 18,7%
bénh nhan cé bong nwéc trong thwong bi (&
cac bénh nhan nay déu phat hién khang thé IgA
l&ng dong thanh dai & mang day). MDHQ doéng
vai trd quan trong dé& chan doan LABD. MDHQ
trwc tiép phat hién tw khang thé IgA I&ng dong
thanh dai & mang day, voi ti 1é dwong tinh cao
(80%). MDHQ gian tiép phat hién khang thé IgA
khang mang day lwu hanh, véi ti Ié dwong tinh
& murc cao (72%).'? Nghién clru clia ching toi
cho thay ti 1&é dwong tinh ctia MDHQ tryc tiép
va gian tiép 1an luot 1a 81,3% va 62,5%, twong
ddng véi cac bao céo trude do.

LABD thwong lanh tinh va tw thuyén giam,
c6 thé ton tai tr mot vai thang dén mot vai

nam, hiém khi dén tudi day thi.* Theo Monia, c6
khodng 76% bénh nhi thuyén gidam hoan toan
sau khi ngrng diéu tri 10,6 thang.? Cac bénh
nhi trong mau nghién ctru ctia chang toi cé ti 1&
thuyén gidm hoan toan sau khi nging diéu tri
la 56,3%.

Nghién ctru nay c6 nhirtng han ché nhw xét
nghién MDHQ chi méi phat hién duwoc khang
thé chung, chua xac dinh dwoc cu thé tirng loai
IgG l&dng dong nén chua thé chan doan chinh
xac tirng thé bénh; hdi clru bénh an nén cé
nhiéu théng tin khéng day dd; nhém bénh hiém,
sb lwong bénh nhan va bénh an khoéng nhiéu.

V. KET LUAN

Bénh bong nuwdc tw mién & tré em tuy it gap
nhwng da dang. Cac xét nghiém MDHQ truyc
tiép va gian tiép Ia tiéu chuan quan trong nhat
dé chan doan nhuwng khéng phai ltc nao cling
dwong tinh. Vi vay, can dwa vao qué trinh bénh,
dac diém lam sang, thwong tén co ban clia da
va hodc niém mac dé huwéng téi chan doan.
Bénh IgA bong nwéc thanh dai 1a bénh chiém
ty 1& cao nhét trong sé cac bénh bong nuwéc tw
mién & tré em.

L&i cam on

Chung t6i xin chan thanh cadm on cac quy
ddng nghiép & Bénh vién Da liéu Trung wong
da giup d& chung t6i hoan thanh nghién ctu
nay.

Chung t6i xin cam két khéng c6 sw xung dot
loi ich trong nghién ctru nay.
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Summary

CHARACTERISTICS OF AUTOIMMUNE BULLOUS DISEASES IN
CHILDREN

This retrospective, cross-sectional study aims to describe the clinical and paraclinical
characteristics of certain autoimmune bullous diseases in children at the National Hospital of
Dermatology and Venereology over 5 years, from January 2019 to December 2023. The results
indicated that 26 patients with autoimmune bullous diseases were treated as inpatients. Linear
IgA bullous dermatosis was the most common, with 16 cases reported. Additionally, there were
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5 cases of bullous pemphigoid, 2 cases of pemphigus vulgaris, 2 cases of epidermolysis bullosa
acquisita, and 1 case of IgA pemphigus. The mean age was 5.62 years, ranging from 1 to 14
years, with a male-to-female ratio of 15:11. The positive rate for direct immunofluorescence
was 84.6%, while indirect immunofluorescence was positive in 69.3% of cases. Among
those with linear IgA bullous dermatosis, the average age of onset was 4.4 years, with
males more affected than females (11:5). The positive detection rate of linear IgA on direct
immunofluorescence was 81.3%, and the circulating IgA detection rate in blood was 62.5%.

Keywords: Autoimmune bullous diseases, bullous pemphigoid, IgA pemphigus, linear IgA
bullous dermatosis, pemphigus vulgaris.
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